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Abstract 

Les carcinomes adenoides kystiques (CAK), ou cylindromes, sont des tumeurs malignes de la trachee qui represented 0,1% des cancers des voies 
respiratoires. II s'agissait d'une etude retrospective a propos de quatre patients operes dans notre service (deux femmes et deux hommes), ayant 
un age moyen de 35,8; avec un suivi moyen de 7,2 plus ou moins 3,1 ans. lis ont ete admis pour tumeur tracheale se manifestant par une 
dyspnee inspiratoire. La bronchoscopie a montre une tumeur lisse de la trachee, dont la biopsie a revele un CAK. Tous les malades ont beneficie 
d'une resection de la tumeur avec recoupe tracheale et anastomose termino-terminale. La radiotherapie adjuvante a ete indiquee dans un cas. 
L'evolution etait marquee par la recidive locale avec des metastases pulmonaires apres 6 ans chez un patient, et I'apparition des adenopathies 
cervicales metastatiques apres 8 ans de suivi chez une autre. Les carcinomes adenoides kystiques sont des lesions de croissance lente, de 
decouverte souvent tardive. La symptomatologie clinique est longtemps bien toleree. Le traitement optimal est la chirurgie, la radiotherapie est 
indiquee quand la resection est incomplete ou impossible, ou apres une recidive locale. 
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Introduction 



Les carcinomes adenoides kystiques (CAK), ou cylindromes, ont ete decrits pour la premiere fois en 1873 par Billroth. Ce sont des tumeurs 
malignes de la trachee qui represented 0,1 % des cancers des voies respiratoires. lis sont la deuxieme plus frequente tumeur maligne primitive de 
la trachee. 

Methodes 



II s'agit d'une etude retrospective a propos de quatre patients operes dans notre service sur la periode de 1997 a 2009 avec un suivi moyen de 7,2 
ans (plus ou moins 3,1 ans). Pour chaque patient, nous avons releve: I'age, le sexe, les antecedents, les signes fonctionnels, les signes cliniques, 
les donnees de la bronchoscopie et de la radiologie, le geste chirurgical, la description anatomopathologique de la piece operatoire et le suivi. 

Resultats 



II s'agit de deux femmes et de deux hommes ayant un age moyen de 35,8 ans (plus ou moins 7,3 ans) avec des extremes d'age de 28 ans et 48 
ans. Dans tous les cas, la tumeur est decouverte a I'occasion de manifestations cliniques a type de dyspnee, toux chronique, hemoptysie et 
infections broncho-pulmonaires a repetitions (Tableau 1); avec un delai moyen de revelation de 17 mois (8 a 24 mois). L'etat general des malades 
est conserve. 

La radiographie thoracique a montre chez deux patients une opacite endotracheal, dense, homogene, se confondant avec la paroi tracheale, et 
chez les deux autres un retrecissement de la lumiere tracheale (Figure 1). 

La tomodensitometrie a trouve un processus tumoral endotracheal se rehaussant de fagon heterogene apres injection, et a precise son siege, son 
etendue et le caractere infiltratif ou non de la paroi par cette tumeur. Dans deux cas la tomodensitometrie a objective un developpement exo 
mural de la tumeur, sans atteinte ganglionnaire (Figure 2). La bronchoscopie a visualise la tumeur, et dont la biopsie a permis de confirmer le 
diagnostic de carcinome adenoi'de kystique (Tableau 2). 

Tous nos malades ont beneficie d'une resection chirurgicale. La voie d'abord realisee est une cervico-sternotomie dans deux cas, une cervicotomie 
dans un cas et une thoracotomie postero laterale droite passant par le 4eme espace intercostal dans un autre cas. Le geste a consiste en une 
resection complete de la tumeur emportant le segment tracheal d'implantation avec une recoupe tracheale puis une anastomose termino-terminale 
et curage ganglionnaire (Figure 3, 4). En aucun cas n'a ete constate un envahissement oesophagien ou vasculaire. La radiotherapie adjuvante a ete 
indiquee dans un cas compte tenu d'un contact intime avec des elements vasculaires. Les suites operatoires sont simples, on ne deplore aucun 
deces. L'etude histologique de la piece operatoire met en evidence une proliferation carcinomateuse generalement cribriforme avec des lumieres 
comblees d'une substance mucoide ou hyaline (Figure 5). Ces structures sont tapissees de cellules aux cytoplasmes eosinophils, 
hyperchromatiques, les mitoses etaient peu nombreuses; le stroma tumoral correspond a un tissu fibreux ponctue de quelques elements 
inflammatoires. L'infiltration en profondeur atteignait les plans cartilagineux qu'elle dissociait largement pour infiltrer le reste de la tunique. En 
conclusion, il s'agit d'un carcinome adenoide kystique, les ganglions preleves etaient indemnes (Figure 6). 

L'evolution etait marquee par une recidive locale avec des metastases pulmonaires apres 6 ans chez un patient, et I'apparition des adenopathies 
cervicales metastatiques apres 8ans de suivi chez la patiente qui a recu une radiotherapie adjuvante, et pour lesquels une radio-chimiotherapie est 
proposee avec une desobstruction par photo resection endoscopique au laser pour la recidive locale. 
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Discussion 



Les carcinomes adenoi'des kystiques, anciennement appeles cylindromes, sont des tumeurs malignes epitheliales se developpant le plus souvent 
aux depens des glandes salivaires principales et accessoires. D'autres localisations tel que, les glandes de la muqueuse bronchique, ont ete decrites 
[1]. Ces tumeurs s'observent surtout a un age plus jeune que celui des autres cancers, sans predominance de sexe, ni imputabilite du tabac. Les 
carcinomes adenoi'des kystiques sont souvent de diagnostic tardif, en effet la symptomatologie clinique est souvent tres moderee et trompeuse, 
faisant evoquer plus un asthme, la manifestation principale est une dyspnee. Cette symptomatologie clinique est longtemps bien toleree du fait du 
large calibre de la trachee et de la croissance lente de la tumeur. Le delai moyen de revelation apres le premier symptome est souvent superieur a 
six mois [1,2]. 

Dans notre etude, nos donnees sont comparables a celle de la litterature. Nos patients sont jeunes avec un age moyen de 35 ans, les deux sexes 
sont representes de maniere egale, aucune habitude toxique n'est retrouvee. Le signe fonctionnel principal est la dyspnee, avec un delai moyen de 
revelation de 17 mois. 

La radiographie thoracique peut sembler normale ou montrer une opacite latero-tracheale, ou bien une tumeur endotracheale. La 
tomodensitometrie thoracique permet d'evaluer I 'extension peri tracheale de la tumeur et de decouvrir une eventuelle lesion secondaire 
pulmonaire ou ganglionnaire. La fibroscopie tracheobronchique est indispensable, elle permet de preciser le siege et de confirmer le diagnostic en 
effectuant une biopsie qui est souvent de lecture difficile [2]. 

Le traitement repose sur trois modalites therapeutiques, qui sont la chirurgie, la radiotherapie, et I'endoscopie interventionnelle. La chimiotherapie 
n'a pas de place en dehors des formes metastasiques [3,4]. La chirurgie consiste en une resection tumorale avec recoupe tracheale et 
anastomose termino-terminale puis curage ganglionnaire satellite. Cette chirurgie est delicate et necessite une equipe chirurgicale et anesthesique 
entrainee. L'etendue en hauteur de la resection rend le plus souvent I 'anastomose difficile, elle est la source de complication postoperatoire ou de 
recidive. Le curage ganglionnaire ne doit pas etre trap extensif afin de ne pas compromettre la vascularisation tracheale. La voie d'abord differe 
selon le siege, pour une meilleure approche on peut etre amene a realiser une cervicotomie pour les localisations hautes, soit une cervico- 
sternotomie pour la jonction tiers-moyen tiers-inferieur, soit une thoracotomie postero laterale passant par le 4 e espace intercostal pour les 
localisations proches de la carene. Le taux de mortalite peri operatoire varie selon les series entre 9 et 13% [3,4]. 

Tous nos malades ont ete operes, la voie d 'abord est dictee par la localisation, la resection chirurgicale est jugee satisfaisante. Une radiotherapie 
adjuvante est recommandee, a une dose variant de 45 a 65 Gray selon les equipes, certains preconisent systematiquement une radiotherapie, 
alors que d'autres ne proposent ce traitement que lorsque les tranches de section sont envahies. Un delai d'un mois est, au moins, recommande 
apres la chirurgie et il peut etre utile de realiser une fibroscopie bronchique afin de s'assurer de la cicatrisation. Une radiotherapie exclusive est 
proposee a une dose superieure a 60 Gray lorsque la lesion est consideree irresecable. La curietherapie endobronchique peut etre utilisee pour 
augmenter la dose totale d'irradiation et ameliorer le taux de controle local [3,4]. 

Dans notre approche la radiotherapie est indiquee quand la resection est incomplete ou impossible ou apres une recidive locale et en cas 
d 'envahissement ganglionnaire. Dans le cas d'une obstruction tumorale severe, la photo resection endoscopique par laser permet rapidement une 
desobstruction, et qui sera eventuellement suivie d 'un traitement local optimal [5]. 

Une surveillance rapprochee et au long cours endoscopique et radiologique est necessaire afin de guetter toute recidive locale ou survenue de 
metastases qui sont souvent pulmonaire, hepatique, ganglionnaire et osseuse. 
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Le pronostic du carcinome adenoi'de kystique est meilleur par rapport a celui du carcinome epidermoi'de avec un taux de survie a 5 ans et a 10 ans 
de 75 % et de 50% respectivement. La mediane de survie selon Grillo et al, est de 118 mois apres resection complete, est de 90 mois apres 
resection incomplete associe a une radiotherapie, est de 28 mois apres une radiotherapie exclusive [5]. 

Conclusion 



Le carcinome adenoi'de kystique de la trachee est une tumeur rare. Son diagnostic et sa surveillance repose sur la fibroscopie bronchique associee 
a la biopsie. La tomodensitometrie evalue mieux I'etendue et I 'extension peri tracheale de cette tumeur. La prise en charge therapeutique repose 
essentiellement sur la chirurgie couplee a la radiotherapie. 

Tables and figures 

Tableau 1: Les signes fonctionnels revelateurs de carcinome adenoi'de kystique tracheal chez quatre patients suivis au CHU Ibn Sina de Rabat 
(Maroc), de 1997 a 2009 

Tableau 2: L'aspect bronchoscopique de carcinome adenoi'de kystique tracheal chez quatre patients suivis au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), de 
1997 a 2009 

Figure 1: Radiographie thoracique de face montrant une opacite ronde au sein de la lumiere tracheale chez un patient suivi pour carcinome 
adenoi'de kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 2009 

Figure 2: Tomodensitometrie thoracique fenetre parenchymateuse objectivant un processus tumoral endoluminal tracheal chez un patient suivi 
pour carcinome adenoi'de kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 2009 

Figure 3: Prise operatoire - tumeur tracheale a extension exo murale chez un patient suivi pour carcinome adenoi'de kystique tracheal au CHU Ibn 
Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 2009 

Figure 4: Prise operatoire - incision tracheale montrant le processus tumoral avec intubation de la trachee distale chez un patient suivi pour 
carcinome adenoi'de kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 2009 

Figure 5: Piece operatoire prelevee chez un patient suivi pour carcinome adenoi'de kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 
2009, confirmant le developpement endo et exo mural de la tumeur 

Figure 6: Microscope optique - Proliferation carcinomateuse cribriformes avec des lumieres comblees d'une substance mucoi'de chez un patient 
suivi pour carcinome adenoi'de kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 2009 
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Tableau 1: Les signes fonctionnels revelateurs de carcinome adenoi'de kystique tracheal chez quatre 
patients suivis au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), de 1997 a 2009 



Symptomes 


n 


°/o 


Dyspnee 


4 


100 


Toux 


3 


75 


Hemoptysie 


3 


75 


Infection BP a repetition 


2 


50 



BP: Broncho-pulmonaire, n : nombre 



Tableau 2: L'aspect bronchoscopique de carcinome adenoi'de kystique tracheal chez quatre patients suivis au CHU 


Ibn Sina de Rabat (Maroc), de 1997 a 2009 




Patient 


siege 


aspect 


1 


1/3 moyen -superieur 


3 bourgeons lisse; pedicule 


2 


1/3 moyen 


lisse 


3 


1/3 moyen 


lumiere reduite a moins 30% 


4 


1/3 inferieur 


lisse; sessile; lumiere reduite a moins 20% 
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Figure 1 

Radiographic thoracique de face montrant une opacite ronde au sein de la lumiere tracheale chez un 
patient suivi pour carcinome adenoTde kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 2009 
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Figure 3 

Prise operatoire - tumeur tracheale a extension exo murale chez un patient suivi pour carcinome adenoide 
kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 2009 
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Figure 4 

Prise operatoire - incision tracheale montrant le processus tumoral avec intubation de la trachee distale chez un patient suivi pour 
carcinome adenoTde kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 2009 
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Figure 5 

Piece operatoire prelevee chez un patient suivi pour carcinome adenoide kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat 
(Maroc), 1997 a 2009, confirmant le developpement endo et exo mural de la tumeur 
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Figure 6 

Microscope optique - Proliferation carcinomateuse cribriformes avec des lumieres comblees d'une substance mucoTde chez 
un patient suivi pour carcinome adenolde kystique tracheal au CHU Ibn Sina de Rabat (Maroc), 1997 a 2009 
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